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FISIOPATOLOGIA DELLA TETRALOGIA DI FALLOT

S. DALLA VOLTA

ParoLe cuiave: Cardiopatie congenite,

Il concetto fisiopatologico della tetralogia
di Fallot (in cui verra compresa anche la co-
siddetta pentalogia): « ventricolo destro si-
stemico con stenosi polmonare ed aorta bi-
ventricolare » '+ * presenta sulla vecchia de-
scrizione anatomica (stenosi polmonare, aorta
a cavaliere al setto, difetto del setto inter-
ventricolare, ipertrofia ventricolare destra) il
duplice vantaggio di precisare da un lato 1
due elementi malformativi propri della ma-
lattia, dall’altro quello del suo inquadra-
mento nosografico in un gruppo ben indivi-
dualizzato di malformazioni sotto I'aspetto
embriogenetico, clinico e fisiopatologico.

La classificazione di M. V. De la Cruz®
ha permesso da oltre dieci anni, di raggrup-
pare nel campo delle cardiopatie congenite,
un gruppo omogeneo di malformazioni, di-
pendenti da anomalie dello sviluppo del tron-
CO-Cono.

La tetralogia di Fallot in questo gruppo &
conseguenza della divisione ineguale del tron-
co-cono stesso a spese dell’arteria polmo-
nare, che risulta pertanto stenotica nel tratto
infundibulare, mentre l'aorta dilatata occu-
pa un grande spazio dell’arteria polmonare
(aorta biventricolare); il difette del setto ven-
tricolare, alto, sopracristale, ¢ la inevitabile
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shunt, elettrocardiogramma, flusso polmonare.

conseguenza del mancato allineamento del
setto tronco-conale e di quello interventri-
colare. La partizione ineguale pud in casi piu
gravi combinarsi alla latero-posizione destra,
a causa del tardivo riassorbimento dello spe-
rone cono-ventricolare, onde ritardo del nor-
male spostamento verso la linea mediana del
tronco con divisione di questi prima del suo
allineamento con il bordo destro del setto
interventricolare; ne deriva un ulteriore gra-
do di destroposizione aortica. Anche in questi
casi il difetto del setto interventricolare &
mnevitabile, data la mancanza di allineamen-
to del due setti.

Come s1 vede, questi rapidi ricordi di em-
briologia sottolineano che 1 due caratteri
fondamentali della malformazione in que-
stione sono la stenosi polmonare e lorigine
biventricolare della aorta: a quest'ultima in
modo particolare si devono le caratteristiche
dell'ipertrofia ventricolare destra che & mo-
derata e non estrema.

Gli effetti fisiopatologici fondamentali del-
lesistenza della tetralogia di Fallot sono dun-
que la conseguenza di queste due caratteri-
stiche.

La stenost polmonare*, di solito infundi-
bulare o mista, eccezionalmente valvolare iso-
lata & di grado variabile, andando da
forme moderate sino all’atresia (pseudotron-
co o tronco aortico solitario): a differenza
peraltro della stenosi polmonare a setto in-
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terventricolare integro e della sua variante
con difetto settale (la cosiddetta trilogia, in
cul tanto piu serrata ¢ la stenosi tanto mag-
giore sono l'ipertrofia e l'ipertensione ventri-
colare destra) nella tetralogia, ipertrofia e
pressioni nel ventricolo destro sono costanti.
Infatti 'esistenza di una duplice via di scari-
co del ventricolo destro, la via polmonare e
quella aortica, impedisce che la pressione
intraventricolare destra superi quella aortica
e ventricolare sinistra; nella stenosi pelmo-
nare serrata maggiore & la quantita di sangue
che prende la via aortica, mentre nella ste-
nosi polmonare lieve la maggior quantita di
sangue prende la via polmonare, poiche le
resistenze della valvola stenotica sono supe-
riori nel primo caso, ma inferiori nel se-
condo, a quelle aortiche e periferiche. Per-
tanto non 1l livello delle pressioni ventrico-
lari destre *- *- ¢, che sono fisse e sempre ugua-
li a quelle sistemiche, ma la wvaria entita
dello shunt destro-sinistro, tra ventricolo de-
stro ed aorta, costituisce la conseguenza del-
la diversa severita della stenosi polmonare.
Ne deriva la classificazione, proposta da tem-
po da chi scrive !, di forme con flusso pol-
monare ridotto e forme con flusso polmo-
nare conservato o elevato, che corrispondo-
no con termine piu esatto alle variazioni di
Fallot « blu» e Fallot « rosa », proposte da
taluno. La traduzione piu esatta del conte-
gno del ventricolo destro nella tetralogia di
Fallot e nella stenosi polmonare isolata &
fornita dal diverso aspetto dell’elettrocardio-
gramma precordiale destro. Questo nella te-
tralogia ¢ di tipo R o Rs con impastamento
iniziale seguito da RS o rS, a dimostrazione
che lipertrofia ventricolare destra & mode-
rata, interessando la parete libera e la zona
basale del ventricolo destro. Al contrario nel-
la stenosi polmonare isolata vi sono aspetti
estremamente vari, secondo lentita della ste-
nosi, che da gradi lievi, con elettrocardio-
gramma quasi normale, possono arrivare a
complessi epicardici destri di tipo qR o R
che arrivano sino a V.

Due sono le conseguenze del diverso grado
di intensita della stenosi polmonare; il flusso
polmonare e l'entitd del corto circuito de-
stro-sinistro. Se quest'ultimo ¢ abbondante,
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notevole quantitad di sangue desaturato rag-
giunge l'aorta. Quando, a livello del circolo
capillare, il tasso di emoglobina ridotta, di-
retta conseguenza dello shunt tra ventricolo
destro ed aorta, raggiunge i cinque grammi
compare la clanosi: questa si ottiene quando
nel sangue aortico la emoglobina ridotta su-
pera i quattro volumi per cento, cioé i tre
grammi.

Ma la situazione sisternica del ventricolo
destro contribuisce alla cianosi anche attra-
verso il meccanismo del ridotto flusso pol-
monare: la portata del ventricolo sinistro
pud essere assal inferiore a quella del ventri-
colo destro e quindi aggravare le conseguen-
ze della mescolanza.

La quantita di sangue che raggiunge il
polmone, e quindi in ultima analisi 'entita
della stenosi polmonare, trova una corretta
possibilita di valutazione nel contegno del
soffio polmonare”, che & corto, protomeso-
sistolico nella stenosi serrata in cui la mag-
gior quantita di sangue raggiunge 'aorta; ¢
lungo, olosistolico, a sede anche mesocardi-
ca se la stenosi ¢ moderata, in quanto per
tutta la durata della sistole un notevole flus-
so di sangue entra nel tronco polmonare.
l'ale comportamento & opposto a quello della
stencsi polmonare isolata, in cul l'intensita
e la durata del soffio sono direttamente pro-
porzionali al gruppo della stenosi. Quindi la
diversione del flusso in quantitd maggiore o
minore non & il risultato del grado di destro-
posizione aortica, ma dell’ostruzione polmo-
nare; la clanosi deve considerarsi il segno
fondamentale per valutare indirettamente il
grado della stenosi infundibulare. L’impor-
tanza del grado variabile della stenosi pol-
monare nella genesi dei segni piu importanti
della tetralogia & mostrato dalle modifiche
del quadro clinico e fisiopatologico durante
1 cosidetti accesst asfittici *- % 9. La patoge-
nesi di questi episodi & variamente interpre-
tata e probabilmente non univoca: I'improv-
visa e grave accentuazione dei segni della
ipossia cronica viene spesso attribuita a spa-
smo dell'infundibulo, anche se tale ipotesi,
per lo meno in un certe numero di casi,
contrasta con I'immagine angiografica di un
infundibulo fisso, fibroso e pertanto poco atto
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a modificazioni attive di volume *°. Il ruolo
della immobilita degli arti, con il ridotto ri-
torno venoso al ventricolo destro e conse-
guente abbassamento della portata polmona-
re viene da altri® considerato fattore essen-
ziale. In ogni modo preme qui sottolineare
che la critica riduzione della frazione polmo-
nare rispetto a quella sistemica del ventricolo
destro non solo spiega le modifiche del qua-
dro, anche ascoltatorio, quali la durata del
soffio polmonare, ma sottolinea ancora una
volta I'importanza del rapporto: resistenze
infundibolari polmonari-resistenze sistemiche.

Talune conseguenze dell’ipossia cronica
possono a loro volta influenzare gli aspetti
fisiopatologici dell’affezione.

E’ 1l caso della risposta eritropoietica alla
ridotta pressione parziale dell’ossigeno del
sangue arterioso, con conseguente poliglobu-
lia, aumento dell’ematocrito e dell’emoglo-
bina. La risposta poliglobulica a sua volta
da un lato produce modifiche del circolo
polmonare e cerebrale; dall’altro si accompa-
gna a vasodilatazione periferica con estre-
mitad calde, ippocratismo e dilatazione delle
venule **.

Un altro meccanismo di aggiustamento
emodinamico & lo sviluppo del circolo pol-
monare ', con apertura di comunicazione
tra le arterie bronchiali e le arterie polmo-
nari, dovute alla differenza pressoria e che
naturalmente nella variante con atresia pol-
monare (pseudotronco) sono assal piu evi-
denti: sono noti casi in cui il circolo colla-
terale ha raggiunto livelli di 1-1,5 1/m®,

Il contegno funzionale del ventricolo sini-
stro ¢ naturalmente legato in modo stretto
al rapporto tra flusso polmonare e flusso si-
stemico; la tetralogia con ridotto flusso pol-
monare comporta un ritorno venoso Sscarso
al ventricolo sinistro, viceversa normale nei
malati con flusso polmonare elevato. Sotto
I'aspetto clinico tale contegno trova un mezzo
di riconoscimento nello studio della progres-
sione sul precordio dell’elettrocardiogram-
ma * 7 guesto mostra dapprima i com-
plessi epicardici destri R o Rs con impa-
stamento iniziale di R; poi i complessi transi-
zionali RS o rS; infine nelle precordiali si-
nistre complessi ora di tipo rS, ora RS o
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qES. Mentre i primi traducono l'ipoplasia
del ventricolo sinistro, i secondi mostrano lo
aspetto normale del ventricolo sinistro in pre-
senza di ipertrofia ventricolare destra e de-
nunciano un buon ritorno di sangue a que-
ste cavita e quindi, indirettamente, una ste-
nosi polmonare moderata.

In conclusione, nella tetralogia il parame-
tro variabile ¢ T'entita della stenosi, che puo
misurarsi solo indirettamente, attraverso il
carattere del soffio polmonare, il grado della
cianosi, il contegno elettrico del ventricolo
sinistro. Il cavalcamento aortico, a volte in
rapporto inverso con il grado della stenosi,
non influenza apprezzabilmente questi segni,
mentre & elemento essenziale (ventricolo de-
stro sistemico) nel mantenimento di una iper-
trofia ventricolare destra non estrema e fissa,
e nella durata della sistole meccanica del
ventricolo destro: onde variazioni consen-
suali sotto farmaci i1pertensivizzanti della
pressione aortica e ventricolare destra. Sono
viceversa variabili, a volte evolutive in breve
tempo, le conseguenze dell'ipossia cronica,
quale lo sviluppo della circolazione colla-
terale.

In conclusione il concetto di ventricolo
destro sistemico appare a chi scrive in grado
di spiegare meglhio di qualunque altra inter-
pretazione fisiopatologica sia le caratteristi-
che della malattia, sia le correlazioni tra
embriogenesi, fisiopatologia e clinica.
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